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管奇形・リンパ管奇形診療ガイドライン ,  2017）．気管切開を要さず，安
全で確実な治療法の確立が望まれている．  
LM の病因・病態は現在も不明であり，病態に基づいた治療もなかっ
た．しかし近年， L M 内皮細胞（ LM-lymphat i c  endothel i a l  ce l l s ,  LM -







外科切除を行った LM7 例を対象とし内腔消化法による LM-LEC の分
離培養を試みた． L M の嚢胞内を洗浄の上でトリプシンを注入し， 2 分
40 秒間の嚢胞内腔消化処理を行い，回収液の培養を行った．分離培養さ





気道狭窄を来した頸部 LM11 例（日齢 4－ 4 歳）を対象とし，バルー











を LM-LEC と結論付けた．全エクソーム解析で 3 例における LM-LEC




UBAS 治療後に気道補助を要していた 8 例中 7 例が，治療 1 コースで
気道補助より離脱でき，残る 1 例も 2 コース目で離脱した．治療から気
道補助の離脱までに要した日数は中央値 15 日（気管切開 2 例を除く）．
2 例の気管切開例も離脱に成功した．治療完了に中央値 2 コースの治療
を要した．明らかな合併症を認めなかった．  
【考察】  
LM 組織には少量の LM-LEC と多数の間質細胞が含まれる． LM の病
態の本体は LM-LE C にあると考えられており (B les inger  H et  a l .  2018 )，
LM 組織中より LM-LEC のみを分離培養する方法が模索されてきた．こ
れまでの分離報告は LEC の特異抗体を用いたものであり  (Osborn  AJ 
et  a l .  2015 )  ， LM を粉砕した後に，セルソーターを用いて LM-LEC を
分離する．しかし，Kawai  e t  a l .  (2007 )  が述べたように，複数のリンパ
組織や交差抗原をもつ組織の混入がある場合，抗体法ではその区別がで
きない．このため，LM に応用すると正常 LEC や腹膜中皮細胞の混入が
生じる．これに対し我々の LM 嚢胞内腔消化法は特異抗原に依存しない
分離方法であり，他組織の混入を防ぎながら LM-LEC を分離できる．  
自験例では全例で PIK3CA 変異を認めた． PIK3CA は PI3K の触媒サ
ブユニットをコードし， PI3K/Akt /mTOR 経路などを構成する．この変
異は機能亢進が示唆され，同経路の亢進が LM の病態に関与することが





すべきとする報告もあるが (De fne t  e t  a l .  2016 )，手術には血管・神経・
筋肉損傷による機能的障害，美容的問題，高い再発率など非常に多くの
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